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고빈도항원에 대한 항체의 경우 빈도상 드물게 검출됨에도 불구하
고, 적합혈을 공급할 수 있는 현실적인 방법이 없어 여전히 용혈성
수혈부작용을 일으킬 가능성이 높다. 따라서 안전한 수혈을 위한 
적절한 조치가 필요한 것으로 판단된다.
Diego 혈액형계는 21개의 항원으로 구성되어 있으며, 그 중 Dib
는 고빈도항원이다[1]. 1976년 처음으로 발견된 항-Dib는 매우 드물
게 발견되지만, 지연성용혈성수혈반응 및 신생아용혈성질환을 일
으킬 수 있는 항체 중 하나로 알려져 있다[2, 3]. 국내에서는 항-Dib
에 의한 신생아용혈성질환은 4예가 보고되었고 모든 증례에서 심
각한 용혈성 반응을 보였으며, 면역글로불린 투여, 교환수혈, 광선
요법 등의 치료가 필요한 고빌리루빈혈증을 보였다[3-7]. 최근 저자
들은 항-Dib가 검출되고, 동시에 혈액형 항원 검사에서 Di(a+b-)로 
확인된 2례를 경험하여 이를 보고할 뿐만 아니라, 향후 국내에서
의 희귀혈액형 헌혈자 등록 프로그램 구축 및 혈액공급의 필요성
에 대해 제안하고자 한다.
첫 번째 환자는 78세 여자로 타병원에서 왼정강 구획증후군(com-
partment syndrome)으로 근막절개술을 시행 받았으며 내원 3일전
부터 O형 RhD 양성 농축적혈구 5단위를 수혈 받고 이후 발생한 
혈청 creatinine의 증가로 내원하였다. 환자는 이전 병원에서 수혈
을 세 차례 받는 동안 혈색소가 9.2 g/dL에서 8 g/dL, 7.8 g/dL 그리
최근 국내 수혈의학에서 ‘면역 적합성(immune compatibility)’에 
대한 관심의 증대 및 의료기관의 적극적인 type and screen 검사 
도입으로 인하여 예기항체 및 주요 비예기항체에 의한 용혈성수혈
부작용에 대한 예방적 조치가 적절하게 이루어지고 있다. 그러나 
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Here, we report two cases of identified anti-Dib antibodies with rare Di(a+b-) blood types from two different hospitals in Korea. Dib mismatched 
transfusion could cause a hemolytic transfusion reaction. However, it is extremely difficult to find compatible blood for patients with such a rare 
blood type. In this regard, we concluded that national level rare donor registry program, wherein rare blood types are indexed, needs to be estab-
lished. Moreover, laboratory medicine specialists at each hospital should encourage donor registration and family testing through education for 
helping patients with rare blood types. These efforts will help establish a system that guarantees safe blood transfusion for patients.
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고 7.3 g/dL로 낮아지는 추세를 보이고 있었다(Fig. 1). 환자의 혈액
형은 O형 RhD 양성이었으며 항체선별검사에서 양성 결과를 보였
다. 항체동정검사(Resolve Panel A: Ortho-clinical Diagnostics, Rar-
itan, NJ, USA)에서 11개의 모든 패널에서 4+의 반응성을 보였으나, 
자가혈구에서는 응집이 관찰되지 않았다. 직접항글로불린검사에
서는 음성을 나타냈다. 원내에서 보유한 O형 RhD 양성 농축적혈
구를 가지고 환자의 혈청과 교차시험을 시행하였으나 적합한 혈액
을 하나도 찾을 수 없었다. 고빈도항원에 대한 항체가 추정되어 표
준검사실(Central Laboratory of the Swiss Red Cross in Bern, Swit-
zerland)에 의뢰하였고, 검사 결과 항-Dib가 존재하고 항원형은 Di 
(a+b-)인 것으로 확인되었다. DI gene (SLC4A1)에 대한 직접염기서
열분석을 통해 Diego 유전자형 검사를 시행한 결과 DI*A/A 동형
접합체로 표현형검사 결과에 부합하였다(Fig. 2). 
두 번째 환자는 73세 여자로 위팔뼈 골절로 내원하였다. 수술 전 
검사로 실시한 혈액형 검사에서 A형 RhD 양성의 결과를 보였다. 
항체선별검사에서 양성 소견을 보여 실시된 항체동정검사(ID-Di-
aPanel, ID-DiaPanel P; Bio-Rad, Cressier, Morat, Switzerland)에서 
모든 적혈구에 양성 소견을 보였으며, 자가혈구에서는 응집이 관
찰되지 않았다. 혈액은행에서 적합한 농축적혈구를 찾기 위하여 A
형 RhD 양성 농축적혈구를 환자의 혈청과 교차시험을 실시하였으
나 적합한 적혈구제제를 발견할 수 없었다. 고빈도항원에 대한 항
체가 검출된 것으로 판단되어, 표준검사실(Central Laboratory of 
the Swiss Red Cross in Bern)에 검사를 의뢰하였다. 그 결과 항-Dib 
및 항-C가 검출되었다. PCR을 통한 Diego 유전자형검사에서는 
DI*B 대립유전자가 존재하지 않는 것으로 밝혀져 항-Dib가 동종항
체임을 확인하였다.
Diego 혈액형의 표현형 중 Di(a-b+)가 90% 이상으로 대부분을 
차지하는 것으로 알려져 있고 Di(a+b-)는 백인과 아프리카계 미국
인의 0.01% 미만에서 보이며, 일본인의 0.2%로 보고되고 있다[9]. 
우리나라는 최근 국내의 1개 대학병원에 내원한 헌혈자 및 환자를 
대상으로 한 혈액형 관련 특정항원음성 빈도 조사에서 Di(a+b-)인 
비율은 1.2%로 확인되었다[10]. 한국인 헌혈자 419명을 대상으로 
한 다른 연구에서도 Di(a+b-) 항원형이 RhD 양성 헌혈자의 0.3%, 
RhD 음성 헌혈자의 1.8%의 빈도를 보였다[11].
항-Dib 항체 양성인 환자에 적합한 농축적혈구를 확보하는 것은 
희귀헌혈자 등록프로그램이 운영되지 않는 국내에서는 매우 어렵
다. 국내에 수혈이 필요한 상황에서 항-Dib를 가진 것이 확인되었
던 환자의 경우 적합혈을 구할 수 없어 수술을 연기하고 환자의 혈
액을 예치하여 자가 수혈을 진행하였다[12] (Table 1). 또한 신생아
용혈성질환이 예견되는 태아를 위하여 원내에서 갖고 있던 600개
의 농축적혈구와 항-Dib 항체 양성인 산모의 혈청과 교차 시험을 
실시한 결과 적합한 혈액은 1개뿐이었고 더 많은 적합혈을 얻기 위
하여 대한적십자사 중앙혈액검사센터에 요청하여 시행한 600단위 
농축적혈구와의 교차시험에서도 1개의 적합 혈액만을 찾을 수 있
었다는 보고도 있다[4]. 따라서, 현재의 시스템 하에서는 항-Dib를 
갖고 있는 환자에서 적합혈을 찾는 데에는 많은 시간과 노력이 소
요될 것으로 예상된다.
본 증례들은 추가적인 수혈을 필요로 하는 경우는 아니었다. 이
Table 1. Reported cases of adult patients having anti-Dib in Korea
Case Age/Sex Blood group Diego phenotype
Unexpected antibody  
identification
Diagnosis
1 [14] 57/F N/A Di(a+b−) anti-Dib Liver cancer
2 [present case] 78/F O+ Di(a+b−) anti-Dib Compartment syndrome
3 [present case] 73/F A+ Di(a+b−) anti-Dib, anti-C Humerus fracture
Fig. 1. Hemoglobin value of the patient in Case 1.
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Fig. 2. Sequence analysis of SLC4A1. Arrow indicates homozygous sub-
stitution of proline (CCG) with leucine (CTG) at position 854 of exon 19.
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러한 환자들이 수혈이 예상되는 수술을 계획하고 있다면 혈액 예
치를 통해 자가 수혈을 시행하는 등의 방법을 통해 수혈을 진행할 
수 있겠지만, 응급 수혈이 필요한 경우 혈액 수급이 현실적으로 매
우 어려운 상황에 직면하게 된다. 미국에서는 1959년에 처음으로 
희귀혈액형 항체를 가진 환자들을 위해 이에 맞는 혈액의 수급이 
필요하다는 의식을 갖고 American Rare Donor Program을 설립하
여 미국 적십자와 American Association of Blood Banks와 함께 
운영하며 헌혈자에 대한 데이터베이스를 구축하고 희귀혈액형의 
수급에 대한 자료를 갖고 있다. 유럽에서도 비슷한 기구를 갖고 있
으며 아시아에서는 유일하게 일본에서 희귀혈액형 헌혈자에 대한 
등록 프로그램을 갖고 있었다[13, 14]. 우리나라에서는 2000년대 
초부터 이에 대한 사업을 준비하여 현재 Korean Rare Donor Pro-
gram과 Korean Rare Blood Program을 구축하여 시범적으로 운영
하고 있으나 아직 실제적인 희귀 혈액 수급까지는 영향력이 미치지 
않고 있어 적합혈을 공급받지 못할 상황에 대한 적절한 가이드라
인의 필요나 희귀 혈액 장기 냉동 보관 시스템 구축에 대한 지적이 
있어 왔다[12, 15]. 성공적인 희귀혈액형 등록 사업을 위해서는 모
든 헌혈자의 혈액에 대한 집단선별검사를 시행하는 방법이 있으나 
현재는 그보다 우선적으로 희귀혈액형을 갖고 있는 것으로 밝혀
진 환자에 대하여 교육과 홍보를 통해 헌혈을 장려하거나 가족, 특
별히 형제 자매에 대한 검사를 통하여 더 많은 희귀혈액형을 가진 
사람을 찾아내기 위한 교육을 하는 것이 선행되어야 할 것이다. 첫 
번째 증례에서 환자의 가족에 대한 검사(family study)를 요청하였
으나 당시 수혈이 더 이상 필요하지 않았기 때문에, 환자뿐만 아니
라 담당 의사조차도 이에 대한 필요성을 인식하지 못하였다. 시스
템 구축을 위해 선행된 조사 연구에서도 강조하고 있는 것 중 하나
가 헌혈자의 적극적인 참여와 지속적인 관심을 유도하기 위해서는 
전문교육을 받은 담당자에 의해 업무가 진행되어야 한다는 것이다
[16]. 이는 희귀헌혈자 등록 사업이 희귀혈액형을 가진 환자들의 수
혈에 현실적인 도움을 주기 위해서는 각 병원 내에도 희귀혈액형
에 대하여 환자나 임상의사에게 전문적으로 상담과 교육을 해주
는 진단검사의학과 전문의와 같은 수혈의학 전문가가 필요하다는 
것을 말해준다(Fig. 3).
요  약
저자들은 국내 두 개의 병원에서 희귀혈액형인 Di(a+b-)에 대한 
항-Dib를 검출한 2예를 보고하였다. 항-Dib는 용혈성수혈부작용을 
일으키는 임상적으로 유의한 항체로 알려져 있지만 이러한 희귀혈
액형을 가진 환자에게 공급할 적합혈을 찾는 것은 쉽지 않은 실정
이다. 그러므로 국가적으로 희귀혈액형 헌혈자 등록 사업에 박차
를 가해야 할 것이며 각 병원에서는 진단검사의학과 전문의들이 
희귀혈액형에 대한 교육을 통하여 헌혈자 등록과 가족 검사를 장
려하여야 할 것이다. 이러한 노력을 통하여 희귀혈액형을 가진 환
자들도 안전한 수혈을 보장받을 수 있는 시스템이 구축될 것으로 
사료된다.
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